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Rendlni epiteloidni angiomyolipom (ReAML) je vzacnym podtypem angiomyolipomu. Jedna se o benigni onemocnéni ledvin,
u kterého byly hlaseny pripady agresivniho chovani a malignity. Tyto tumory predstavuji 8% operovanych angiomyolipom
ledviny. Diagnostika se opira o histologicky nalez. Cilem prace je podat prehled informaci o této problematice, histologickém
obrazu a kazuistice 42leté Zeny operované na nasem pracovisti, u které bylo prokédzano multicentrické ¢i metastatické postizeni
lymfatické uzliny retroperitonea.

Kli¢ova slova: rendlni epiteloidni angiomyolipom, PECom, katepsin K, mTOR.

Metastatic/multicentric renal epithelioid angiomyolipoma - clinical case report

Renal epithelioid angiomyolipoma (ReAML) is a rare subtype of angiomyolipoma. It is a benign kidney disease, in which cases
of aggressive behavior and malignancy have been reported. These tumors represent 8% of operated kidney angiomyolipomas.
Diagnosis is based on histological findings. The aim of this text is to review the information on this issue, the histological picture
and the case report of a 42-year-old woman operated at our department who was found to have multicentric or metastatic in-

volvement of the retroperitoneal lymph node.

Key words: renal epithelioid angiomyolipoma, PECom, cathepsin K, mTOR.

Uvod

Renalni epiteloidni angiomyolipom
(ReAML) patfi mezi PEComy (perivascular epi-
theloid cell tumours — nddory z perivaskular-
nich epiteloidnich bunék). ReAML jsou benigni
nadory, byly viak hlaseny pfipady agresivniho
chovani a malignity. ReAML jsou raritni na-
dory, které predstavuji asi 8% operovanych
angiomyolipom (AML) (3). Maligni ReAML
jsou charakteristické lokoregiondlni propagaci
s moznym rozvojem uzlinovych ¢i vzdéalenych
metastdz. Pro nddory jsou charakteristické
inaktivacni mutace nadorovych supresort TSC1
a TSC2, jejichz mutované genové produkty
plsobi hyperaktivaci mTOR (5). Diagnostika
je zaloZena na histopatologickém vysetieni,

kde jsou pfitomny epiteloidni buné¢né sloz-
ky mezi typickymi angiomyolipomatéznimi
burkami (3). Pro diagnézu je nutnd pfitomnost
vice nez 80% zastoupeni epiteloidnich bunék.
Radiodiagnostické vysetieni mUize preoperac-
né vznést podezieni na ReAML, nebot jsou
tyto nadory na CT vysetfeni chudé na tuk (3).
Mohou byt mylné diagnostikovany jako svét-
lobunéc¢ny rendlni karcinom. Lé¢ba ReAML je
multimodalni. Zahrnuje jak chirurgickou, tak
imunologickou Ié¢bu mTOR inhibitory (7).

Kazuistika
Zena, 42 let, s recidivujicimi infekcemi
mocovych cest, jinak zcela zdrava, prisla na

urologickou ambulanci s bolesti bficha a zad

s lateralizaci vpravo. Klinické vysetieni bficha
odhalilo hmatnou rezistenci pravého horniho
kvadrantu. Do této chvile byla pacientka bez
jakychkoli potizi, teploty neuddvala, krev
v moci nepozorovala.

Pocatecni vysetieni zahrnovalo ultra-
zvukové vysetieni bficha, které odhalilo ob-
jemnou masu deformujici pravou ledvinu.
Nasledovalo vicefazové CT vysetieni, které
prokazalo centralné nekrotickou exofyticky
rostouci masu o velikosti 12cm vychazejici
z pravé ledviny (Obr. 1, 2). Dale byla popisova-
na regionalni retroperitoneélni lymfadenopa-
tie bez vzdalenych metastaz.

Pro velikost tumoru a s tim spojeny nedo-
statek prostoru v dutiné biisni jsme se rozhodli
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